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随着医学诊疗水平的提高,一些罕见疾病的报道日益增

多,这有利于患者得到及时有效的治疗,从而延长生存时

间.外周 T细胞淋巴瘤合并弥漫大 B 细胞淋巴瘤但骨髓未

见浸润,临床上罕见,易误诊、漏诊,并且对于此类复杂病

理类型的患者,发病机制未明确,缺乏足够的治疗经验.为

了提高对该病的认识,现将我院２０２０年收治的１例外周 T
细胞淋巴瘤合并弥漫大B细胞淋巴瘤患者的情况报告如下.

１　病历摘要

患者女,７５岁,因上腹胀痛１周于２０２０年１１月９日来

我院就诊.患者１周前出现上腹胀痛,就诊当地医院,查胃

镜提示:慢性萎缩性胃炎;体窦交界处隆起.病理回报:非

霍奇金淋巴瘤不能排除.彩超提示:肝内实质占位;腹膜后

及脾周多发低回声结节及团块.未予诊治,平素无腹痛、腹

胀,无发热、畏冷、寒战,无呕血、便血、黑便,无眼黄、
尿黄等不适.

转诊我院,门诊拟 “肝占位性病变;胃占位;腹腔多发

占位”收入住院.自发病以来,精神、食欲、睡眠一般,
大、小便如常,体质量减轻２kg.体格检查:锁骨上淋巴

结、双侧腋窝淋巴结、双侧腹股沟淋巴结等浅表淋巴结无肿

大,双肺呼吸音清,未闻及明显干湿性啰音,心律齐,无杂

音,腹平软,无压痛、反跳痛,神经系统查体阴性.实验室

及辅助检查:血常规中红细胞比积３４􀆰５％ (正常值３５􀆰０~
４５􀆰０％),其余血常规正常,清蛋白３４􀆰９g/L (正常值３５􀆰０~
５４􀆰０g/L),球蛋白３５􀆰３g/L (正常值２０􀆰０~３５􀆰０g/L),乳

酸脱氢酶３５４IU/L (正常值１０９~２４５IU/L),β２ 微球蛋白

(血)３􀆰０５mg/L (１􀆰０９~２􀆰５３ mg/L),β２ 微球蛋白 (尿)

０􀆰５３mg/L (≤０􀆰２mg/L),EB病毒 RNA 阴性.腹部磁共

振成像 (MRI)提示胃体壁增厚.考虑恶性肿瘤 (MT)可

能,伴腹腔、腹膜后转移,肝左叶内可见一４􀆰０cm×３􀆰７
cm 病变 (图１).胃镜示体窦交界大弯呈结节状隆起 (图

２),活检提示外周 T 细胞淋巴瘤,非特殊类型;免疫组化

结果:肿瘤细胞分化抗原２０ (CD２０)、B细胞特异性激活蛋

白 (PAX)Ｇ５、间 变 性 淋 巴 瘤 激 酶 (ALK)、颗 粒 酶 B
(GranB)、穿 孔 素 (Perforin)、CD５６ 阴 性,CD２、CD３、

CD４、CD５、CD７、CD３０、T淋巴细胞内抗原１ (TIA１)阳

性,约７０％细胞核增殖抗原 (Ki６７)阳性,部分CD８阳性;
原位杂交结果EBER阴性.肝脏粗针穿刺活检提示弥漫大B
细胞淋巴瘤,生发中心 B细胞型 (GCB)免疫表型 (图３,
见封四);免疫组化结果中肿瘤细胞 CD２０、CD７９a、PAXＧ
５、CD１０、B细胞淋巴瘤/白血病Ｇ６基因 (BclＧ６)、多发性骨

髓瘤癌基因１ (MUM１)阳性,部分 CD２５阳性,约９０％

BclＧ２阳性,约６０％CＧmyc阳性,约９０％Ki６７阳性,CD５、

CD２、CD７、CD４、CD８、CD３０、ALK、CD５６、叉头样转录

因子P３ (FOXP３)、TIA１、细胞周期蛋白 D１ (CyclinD１)、

CD２１阴 性,经 过 重 复 测 定 后 CD３ 阴 性;原 位 杂 交 结 果

EBER 阴性;荧光原位杂交 (FISH)检测结果不存在 CＧ
MYC、BCL２和 BCL６基因断裂分离 (阴性).骨髓活检提

示粒细增生,未见肿瘤 (图４,见封四).PETＧCT 全身显

像.基线评价:左肺下叶浸润;肝、胃、回肠末端、升结肠

下段及膀胱浸润;腹腔及腹膜后多发淋巴结浸润;多维尔评

分５ 分,肝 脏 本 底 SUVmax 约 １􀆰４,纵 隔 血 池 SUVmax
约０􀆰５.

图１　腹部 MRI平扫＋增强 T２WI成像

图２　胃镜示体窦交界大弯呈结节状隆起

诊 断 为 外 周 T 细 胞 淋 巴 瘤 (peripheral TＧcell
lymphoma,PTCL)合 并 弥 漫 大 B 细 胞 淋 巴 瘤 (diffuse
largeBＧcelllymphoma,DLBCL).入院后予对症处理、营养

支持、输血、制酸等治疗.患者诊断明确后,考虑病情复

杂,请上海瑞金医院沈志祥教授会诊后考虑患者年纪大,前

期治疗建议靶向药物联合小剂量化疗 RＧCHOPE (包括利妥

昔单抗、环磷酰胺、阿霉素、长春新碱、强的松和依托泊

苷)方案,２周/次,待４次治疗后改为３周/次;后期维持

治疗建议采用 CD２０单抗 (每２个月/次),BclＧ２抑制剂与

西达苯胺 (２０mg,２周/次)交替.告知患者家属治疗方案

及预后,患者及家属要求自动出院,随访患者于出院３d后

(明确诊断１８d后)死亡.

２　讨论

外 周 T 细 胞 淋 巴 瘤 (peripheral TＧcelllymphoma,
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PTCL)是来源于胸腺后不同阶段的生物学行为及临床表现

具有明显异质性的一类恶性淋巴肿瘤[１],其中最常见的类型

是 外 周 T 细 胞 淋 巴 瘤 非 特 异 型 (peripheral TＧcell
lymphoma,nototherwisespecified,PTCLＧNOS),PTCLＧ
NOS缺乏特异性免疫表型,需要排除 T/NK 细胞淋巴瘤、
淋巴母细胞淋巴瘤、间变大细胞淋巴瘤等.弥漫大 B细胞

淋巴瘤 (diffuselargeBcelllymphoma,DLBCL)是一组临

床表现和预后都有很大异质性的肿瘤性大 B细胞性恶性肿

瘤,是成人淋巴瘤最常见的一种类型[２].与 DLBCL相比,

PTCLＧNOS对常规CHOP方案 (包括利妥昔单抗、环磷酰

胺、阿霉素、长春新碱、强的松)以及其他一些化疗方案效

果欠佳,尤其在高危组[３].夏亚勤等[４]报道 ８７例 PTCLＧ
NOS的３年总生存率为５０􀆰２％.廖已函等[５]报道８０例 DLＧ
BCL的３年总生存率为６５􀆰０％.

本案例中患者同时发生 T细胞和 B细胞淋巴瘤,但是

骨髓中却未见肿瘤浸润,这种情况极为罕见.因此,对于此

类复杂病理类型的患者,尚缺乏足够的治疗经验[６].张卉

等[７]报道的１例 PTCL 合并 DLBCL 伴骨髓双重浸润的患

者,使用 RＧCHOP (包括利妥昔单抗、环磷酰胺、阿霉素、
长春新碱和强的松)方案化疗８个周期后患者行PETＧCT检

查示腹腔、脾门、腹主动脉旁淋巴结等多个淋巴结转移,诊

断１年后患者因重症肺炎死亡,并据此认为复合骨髓受累可

能与预后不良有关.本案例中,患者未见骨髓受累,但患者

行PETＧCT检查示左肺下叶、肝、胃、回肠末端、升结肠下

段及膀胱多处浸润,表明高龄、多处浸润的PTCL合并 DLＧ
BCL患者可能预后极差.吕瑞等[８]报道的１例外周 T 细胞

淋巴瘤继发弥漫大B细胞淋巴瘤中,EB病毒在疾病发生发

展中具有重要作用,但其发病机制及治疗效果待进一步探

索.本案例中的患者高龄、体质差,治疗方案我们可考虑上

海瑞金医院沈志祥教授意见给出的治疗方案,但由于患者家

属拒绝进一步治疗,且出院后很快因病情进展而去世,这也

提示我们对于此类预后差且合并复杂病理类型的患者,应该

及早诊断及治疗,争取最大限度使患者获益.
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黏液纤维肉瘤 (myxofibrosarcoma,MFS)是一种纤维

母细胞性恶性肿瘤,常伴有黏液样变的区域.１９７７ 年由

Angervall等[１]首次报道,恶性程度较低,常见于老年人,
多发生于肢体,发生于头面部较为罕见.本文报道１例发生

于腮腺的低度恶性黏液纤维肉瘤,并复习相关文献,以加深

对该肿瘤的认识.

１　病例摘要

患者女,６１岁,２０１９年１月来我院就诊,入院前１个

月无意中发现右耳前一肿物,约 “鸽蛋”大小,无局部溃

烂,无疼痛等不适.CT平扫示双侧腮腺大小形态正常,右

耳前腮腺浅叶见一结节状稍高密度影,CT值约３０Hu,大

小约１􀆰１cm×１􀆰５cm,边缘尚清楚.余双侧腮腺未见明显

异常密度影,周围间隙清楚.术中所见:腮腺大小约６􀆰０
cm×４􀆰０cm,浅叶上极可触及一肿物,大小约１􀆰８cm×１􀆰５
cm,质地中等,表面光滑,包膜完整,活动度差,位于颧

骨表面,与周围组织轻度粘连,腮腺旁未见明显淋巴结肿

大.病理检查:大体右腮腺浅叶,灰黄灰褐色腮腺组织一

块,大小４􀆰０cm×２􀆰５cm×１􀆰１cm,腮腺一侧见一肿物

(图１,见封四),大小１􀆰７cm×１􀆰５cm×０􀆰８cm,肿物切面

淡灰色,胶冻样,质软,界清.镜下见肿瘤与周围腮腺组织

局部有纤细纤维性假包膜 (图２,见封四),大部分区域无

包膜,界不清,局部浸润腮腺组织及周围脂肪组织、神经组

织.肿瘤呈多结节状,由纤细的纤维结缔组织间隔,间质黏

液丰富,血管呈细长曲线或弧线 (图３,见封四).肿瘤细

胞稀疏,局部可见少量淋巴细胞和浆细胞.细胞排列紊乱,
部分区域呈束状,肿瘤细胞呈梭形或星状细胞,胞浆嗜酸,
核深染,轻至中度异型,未见明确核分裂象,可见空泡状假

脂肪母细胞.特殊染色阿尔辛蓝Ｇ过碘酸雪夫 (ABＧPAS)阳

性;免疫组织化学染色示肿瘤细胞表达抗体波形蛋白 (ViＧ
mentin)、CD６８,不 表 达 抗 体 角 蛋 白 (CK)、肌 动 蛋 白

(SMA)、CD３４及SＧ１００,增殖指数 Ki６７约为３０％.病理诊

断:腮腺低度恶性黏液纤维肉瘤.随访:术后患者进行了两

次放疗,２０２１年９月影像学检查未见复发及转移.

２　讨论

MFS是一种纤维母细胞性恶性肿瘤,间质呈不同程度

的黏液样,可见独特的曲线形血管,瘤细胞显示不同程度的
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BRD４抑制剂JQ１对慢性阻塞性肺疾病模型小鼠肺功能的影响

(见正文第１０７页)

图１　各组小鼠肺病理HE染色及 Masson染色情况

外周T细胞淋巴瘤合并弥漫大B细胞淋巴瘤１例报告

(见正文第１７６页)

图３　肝脏穿刺组织 (HE×４０) 图４　骨髓病理 (HE×４００)

腮腺低度恶性黏液纤维肉瘤１例报告

(见正文第１７７页)

图１　腮腺低度恶性黏液纤维肉瘤的病理检查大体图　图２　结节与周围腮腺组织之间纤

细的纤维性假包膜 (HE×１００)　图３　黏液背景中的肿瘤细胞 (HE×２００)


